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Madrid, jueves 28 de abril de 2011

Las mutaciones en la proteina del prion
reorganizan sus propiedades superficiales
y cambian sus ‘redes sociales’

m | os resultados del estudio podrian suponer un avance hacia
el desarrollo de posibles terapias contra la aparicion de
sintomas de enfermedades neurodegenerativas letales

® E| estudio ha sido publicado en el altimo numero de larevista
PLoS ONE

Las mutaciones en la proteina PrP, que dan lugar a enfermedades neurodegenerativas
letales, actUan reorganizando las propiedades de la superficie de su estructura. Estas
alteraciones eliminan los sitios de unién a inhibidores que impiden su transformacién
en priones, que son su forma infecciosa, y crean otros nuevos en un lugar diferente
de la proteina. De esta forma cambian sus redes sociales y su manera de relacionarse
con el entorno, lo que puede ser usado con fines terapéuticos. Esta es una de las
conclusiones de una investigacion en la que ha participado el Consejo Superior de
Investigaciones Cientificas (CSIC) y que ha sido publicada en el ultimo numero de la
revista PLoS ONE.

“Las enfermedades de Creutzfeldt-Jakob, Gerstmann-Straussler-Scheinker, o el
Insomnio familiar letal, son enfermedades neurodegenerativas letales de
manifestacidn tardia que se caracterizan por la aparicidon de formas infecciosas de la
proteina PrP o priones. En las variantes genéticas de estas enfermedades la formacién
del prion se debe a la presencia de una mutacion”, explica la investigadora del CSIC
Maria Gasset, del Instituto de Quimica-Fisica "Rocasolano".

El equipo de investigadores que ha desarrollado el trabajo ha estudiado las
propiedades de la proteina en su estado nativo, con y sin mutaciones, y ha analizado
los efectos comunes que provocan 10 mutaciones patogénicas. “Los resultados
obtenidos podrian suponer un paso mas en el camino hacia el desarrollo de posibles
tratamientos para retrasar la aparicion de los sintomas de estas enfermedades”,
destaca Gasset.
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